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RESUMO
Objetivos: Realizar uma revisão da literatura so-
bre os principais aspectos da doença nasossinusal em
pacientes com fibrose cística (FC), tendo como enfoque
principal a resposta inflamatória que ocorre nas vias
aéreas superiores desses pacientes.
Fonte de dados: Revisão de artigos publicados em
periódicos disponíveis na base de dados Medline.
Síntese dos dados: Doença nasossinusal é muito
comum em pacientes com FC, especialmente polipose
nasal e rinossinusite crônica. O melhor entendimento
da fisiopatogenia da FC ao nível molecular resultou
na melhora do manejo clínico e cirúrgico desses paci-
entes. Um dos aspectos importantes para o tratamen-
to da doença nasossinusal em pacientes com FC está
na compreensão de que a doença é de característica
inflamatória.
Conclusões: Estudos são necessários para buscar
uma compreensão melhor dos mecanismos inflama-
tórios envolvidos na gênese dos pólipos nasais e ri-
nossinusite crônica nos portadores de FC, na busca de
uma melhor qualidade de vida para estes pacientes.
DESCRITORES:  FIBROSE CÍSTICA; SINUSITE; RINI-
TE; PÓLIPOS NASAIS; DOENÇA CRÔNICA; INFLAMAÇÃO;
CRIANÇA.
ABSTRACT
Aims: To make a literature review about the main
topics of sinonasal disease in cystic fibrosis (CF) patients,
focusing mainly on the inflammatory response that occurs
on the upper airways of these patients.
Source of data: Review of articles published on
available journals on Medline database.
Summary of findings: Sinonasal disease in CF
patients is very common, especially polyposis and chronic
rhinosinusitis. An improved understanding of CF and its
pathophysiology on a molecular level has resulted in
improved medical and surgical management of these
patients. The key to the treatment of sinonasal disease in
CF patients is in understanding that this is a disease with
inflammatory characteristics.
Conclusions: Further studies are necessary to better
understand the inflammatory mechanisms involved in the
genesis of nasal polyps and chronic rhinosinusitis in CF
patients, in order to provide a better quality of life for these
individuals.
KEY WORDS: CYSTIC FIBROSIS; SINUSITIS; RHINITIS;
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INTRODUÇÃO
A fibrose cística (FC) é a doença autossômica
recessiva mais comum em caucasianos, com uma
incidência de 1:2000 recém-nascidos vivos na
maioria das populações.1 Historicamente, a FC
era considerada uma doença devastadora, com
raros pacientes sobrevivendo até a fase adulta.
Contudo, recentes avanços durante as últimas
duas décadas levaram a um melhor entendimen-
to da doença a nível molecular. Tal conhecimen-
to, por sua vez, levou ao desenvolvimento de
novos tratamentos e ao aumento da expectativa
de vida, bem como a novos desafios no manejo
das manifestações pulmonares e extrapulmona-
res desta doença.2
A FC, ou mucoviscidose, é causada por mu-
tações em um gene localizado no braço longo do
cromossomo 7 que codifica a proteína regulado-
ra de condutância transmembrana da FC (cystic
fibrosis transmembrane conductance regulator protein
– CFTR). Cerca de 1000 tipos de mutações já
foram identificadas, sendo a mais comum a
delta-F508.2
A CTFR atua como um canal de cloro regula-
do por adenosina monofosfato na membrana
apical das células epiteliais.3 Esta proteína é de-
feituosa, ausente ou mal-localizada na FC, alte-
rando o transporte de sal e água das células epi-
teliais das vias aéreas e das glândulas exócrinas,
levando à concentração anormal de íons nas se-
creções das glândulas serosas, em que a princi-
pal característica são as concentrações elevadas
de sódio e cloro no suor. Ocorre desidratação dos
fluídos extracelulares, acúmulo de secreções ex-
tremamente viscosas nos ductos das glândulas
exócrinas e vias respiratórias e alteração na de-
puração mucociliar, predispondo a alterações no
trato gastrointenstinal, hepatobiliar, reprodutivo
e nas vias aéreas superiores (VAS) e inferiores.
As principais manifestações clínicas estão
relacionadas à doença pulmonar, insuficiência
pancreática exócrina e infertilidade masculina.4
Ocorre uma susceptibilidade elevada à coloni-
zação  por grupos específicos de bactérias –
Staphylococcus aureus e Pseudomonas aeruginosa –
e, invariavelmente, desenvolve-se doença pul-
monar progressiva, caracterizada por inflamação
e infecção pulmonar crônica. As alterações pul-
monares constituem a principal causa de morbi-
mortalidade nos pacientes com FC.3
Por ordem de especificidade, o diagnóstico de
FC deveria ser realizado: 1) pelo achado de duas
mutações no gene FC, ou 2) por dois testes do
suor alterados, ou 3) pela presença de pelo me-
nos uma das seguintes manifestações clínicas
epidemiológicas:
– doença pulmonar obstrutiva/supurativa
ou sinusal crônica;
– insuficiência pancreática exócrina crônica;
– história familiar de FC;
– triagem neonatal pelo método da tripsina
imunorreativa (TIR), que está sendo im-
plantado em nosso meio, ou da medida da
diferença de potencial na mucosa nasal,
método pouco difundido na rotina diag-
nóstica.
Testes genéticos para reconhecimento das
mutações mais comuns também são realizados.2
Manifestações da FC no nariz e cavidades
paranasais são extremamente comuns, ocorren-
do principalmente obstrução nasal por polipose
e sinusites. Cerca de 25% dos pacientes desen-
volvem polipose nasossinusal5, e 90-100% dos
pacientes com FC maiores de 8 meses de idade
apresentam evidências clínico-radiológicas de
rinossinusite crônica (RC).6
FISIOPATOGENIA DA RINOSSINUSITE
CRÔNICA E SUSCEPTIBILIDADE
PARA INFECÇÃO DE VIAS AÉREAS
NA FIBROSE CÍSTICA
Não há nenhum defeito no sistema imuno-
lógico que poderia explicar a susceptibilidade
peculiar dos pacientes com FC à infecção com
bactérias de uma flora específica. Portadores de
FC não apresentam aumento do número de in-
fecções fora do trato respiratório, e no pulmão, a
infecção bacteriana é principalmente endobrôn-
quica e não causa doença invasiva ou dissemi-
nada.4
Nas cavidades paranasais, as bactérias
mais encontradas nos portadores de FC são
Pseudomonas aeruginosa, Staphylococcus aureus e
Haemophilus influenzae. A correlação entre os
agentes bacterianos encontrados na cultura de
secreções das cavidades paranasais, orofaringe,
escarro e brônquios de pacientes com FC é con-
troversa. Jaffe et al. não observaram uma corre-
lação positiva, enquanto Eggesbo et al. detecta-
ram a mesma bactéria no escarro, seio maxilar e
nasofaringe desses pacientes.7,8
As fossas nasais, cavidades paranasais e ár-
vore traqueobrônquica possuem epitélio ciliado
pseudoestratificado. Há duas camadas de muco
nas quais os cílios do trato respiratório estão22 Scientia Medica, Porto Alegre, v. 17, n. 1, p. 20-27, jan./mar. 2007
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imersos. A primeira camada, ou sol, possui vis-
cosidade menor, enquanto que a segunda cama-
da é mais viscosa e gelatinosa, atuando na reten-
ção de partículas estranhas.
Na FC, a depuração mucociliar está prejudi-
cada, apesar da ultraestrutura e o batimento ciliar
permanecerem normais.2 Vários fatores parecem
contribuir para isso na FC. Em primeiro lugar,
ocorre a alteração das propriedades viscoelásticas
do muco. A colonização bacteriana, principal-
mente com Pseudomonas aeruginosa, que demons-
tra uma afinidade em particular para a mucosa
respiratória dos pacientes, também parece estar
envolvida na alteração da depuração mucociliar.
Produtos bacterianos são liberados, incluindo
homolisina e piocianina, cuja atividade in vitro
resulta em diminuição do batimento ciliar, levan-
do à cilioestase e ruptura epitelial. Além disso, a
inflamação crônica secundária à infecção leva à
hiperplasia de células caliciformes, metaplasia de
células escamosas e perda de células ciliadas.
Macroscopicamente, a produção excessiva de
muco extremamente viscoso contribui para a obs-
trução mecânica dos óstios de drenagem das ca-
vidades paranasais. A estase de muco predispõe
à inflamação e infecção local.9 Apesar de a CFTR
parecer fundamental na regulação da produção
de muco, os mecanismos que levam ao excesso
de muco no epitélio das vias respiratórias não
estão totalmente elucidados.10,11 Estudos sugerem
a participação de múltiplos fatores, como:
elastase liberada por neutrófilos, aumento da
expressão gênica de mucina por estímulo de
um lipopolissacarídeo da bactéria Pseudomonas
aeruginosa , e citocinas.12,13
As secreções retidas levam à alteração das tro-
cas gasosas entre as cavidades paranasais e a cor-
rente sangüínea. Ocorre aumento da pressão par-
cial de CO2, resultando em edema de mucosa, o
que também diminui a função ciliar e propicia a
colonização bacteriana.14
Defeitos na CFTR resultando em altas concen-
trações de sódio no muco também podem com-
prometer mecanismos de defesa inatos no líqui-
do de superfície das vias aéreas. Este líquido con-
tém fatores antimicrobianos, incluindo peptídeos
antibacterianos e â-defensinas 1 e 2, que des-
troem Pseudomonas aeruginosa e outras grupos
bacterianos. A atividade desses peptídeos é ini-
bida por altas concentrações de sódio, e encon-
tra-se muito reduzida em culturas de células
epiteliais de pacientes com FC. Esta atividade
volta ao normal quando se diminui a concentra-
ção de sal do meio in vitro, sugerindo que os com-
ponentes do sistema de defesa são normais, po-
rém não funcionam adequadamente em concen-
trações altas de cloreto de sódio.15
Evidências recentes sugerem uma interação
alterada entre as células epiteliais das vias aéreas
e bactérias devido à disfunção da CFTR. O re-
ceptor responsável pela ligação de Pseudomonas
aeruginosa reconhece e liga-se ao glicolipídio pre-
sente na superfície celular asialo gangliosídeo
M1, cuja expressão está aumentada na FC pela
disfunção da CFTR.16 Além disso, foi demonstra-
do que células expressando o alelo delta-F508 da
CFTR são deficientes na captura de bactérias.17
Uma vez estabelecida, a infecção pela Pseudo-
monas aeruginosa é crítica na progressão da doen-
ça pulmonar na maioria dos pacientes com FC.
A bactéria persiste nas vias aéreas apesar de
uma forte resposta inflamatória, refletida pela
formação de anticorpos contra vários antígenos
da bactéria e formação de complexos imunes. A
mudança de fenótipo pela Pseudomonas aeruginosa
para crescimento mucóide em macrocolônias,
que inibem a fagocitose, é tido como o principal
mecanismo de persistência da infecção. O
exopolissacarídeo altamente antigênico produ-
zido pela bactéria leva à formação de imuno-
complexos in situ, estimulando a resposta infla-
matória. Esta resposta impede que a infecção se
torne sistêmica, mas falha em erradicá-la das vias
aéreas, causando dano irreversível às vias aéreas
e parênquima pulmonar.4
Sobol e colaboradores observaram que em in-
divíduos com FC e RC a resposta inflamatória
nasal ocorre de maneira distinta do que em pes-
soas sem a doença.18 O perfil inflamatório da RC
em pacientes sem FC parece ser mediado por um
infiltrado eosinofílico na presença de citocinas
produzidas por células Th-2 (IL-4, IL-5, IL-10).
Nos pacientes com mucoviscidose e RC, a mu-
cosa nasal exibe uma infiltração de neutrófilos e
macrófagos, altas concentrações de interferon-γ
(IFN-γ ) e interleucina-8 (IL-8). Em contraste, é
pobre em eosinófilos, células Th-2 e IL-10. Este
padrão inflamatório é consistente com o que
ocorre no pulmão na FC.
Estudos mostram que há concentração eleva-
da de neutrófilos e IL-8 no lavado broncoalveolar
(LBA) e escarro de pacientes com mucoviscidose
quando comparados a controles.12-16 A IL-8 exer-
ce um potente estímulo quimiotáxico, sendo
crucial no desenvolvimento do infiltrado neu-
trofílico característico encontrado no pulmão
dos portadores de FC.12 A IL-10 é uma citocina
com atividade antiinflamatória significativa emScientia Medica, Porto Alegre, v. 17, n. 1, p. 20-27, jan./mar. 2007 23
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pulmões normais, e atua suprimindo a produção
de IL-8.17 A relativa ausência de IL-10 no pulmão
afetado pela FC parece exercer um importante
papel na patogênese desta doença, de maneira
que a atividade da IL-8 não encontra resistência.
Noah et al., em um estudo que pesquisou a
resposta inflamatória nasal de pacientes com FC
sem doença nasossinusal, não encontrou predo-
minância de neutrófilos ou níveis elevados de
IL-6, IL-8 ou IL-10 em comparação a controles sa-
dios.25 Em outra pesquisa, o mesmo autor não ob-
servou diferença na expressão de IL-8 em cultu-
ra de células nasais epiteliais de pacientes com e
sem FC quando estimuladas com fator de necrose
tumoral-α  (TNF – tumoral necrosis factor) ou ví-
rus sincicial respiratório. Danel et al observaram
resultados semelhantes em biópsias nasais de
adultos com FC, também em pacientes sem
doença nasossinusal.26
O padrão inflamatório observado por Sobol e
colaboradores na mucosa nasal de portadores de
FC com RC pode explicar a pobre resposta ao tra-
tamento com corticóide nasal tópico neste gru-
po, quando comparados a pacientes com RC sem
FC.18 A ação do corticóide nasal tópico parece
diminuir a concentração de citocinas do tipo Th-
2 e aumentar a concentração de citocinas Th-1,
particularmente IFN-γ  e IL-12, o que leva à su-
pressão da transcrição de IL-4.27-31 A predominân-
cia de neutrófilos e a relativa ausência de
citocinas Th-2 nas VAS de indivíduos com
mucoviscidose e RC fazem com que seja ques-
tionável o uso deste tipo de medicação nesses
pacientes.18
Todas essas alterações traduzem-se clinica-
mente principalmente na forma de polipose
nasal e rinossinusite. A polipose nasal e a
rinossinusite causam morbidade significativa,
incluindo obstrução nasal, rinorréia e anosmia.
Deformidade da parede lateral do nariz e desvio
do septo podem exacerbar a obstrução nasal. In-
fecção geralmente é caracterizada por dor em for-
ma de cefaléia e pressão facial. A prevalência de
doença nasossinusal em indivíduos com FC apro-
xima-se de 100%, sendo descrita incidência de
polipose nasal de 6 a 48%. Os pólipos geralmen-
te desenvolvem-se após os 5 e antes dos 20 anos
de idade.14 Contudo, não estão claros os meca-
nismos pelos quais alguns indivíduos formam
pólipos e outros não. Os pólipos de portadores
de FC diferem histologicamente daqueles vistos
em pacientes atópicos Possuem membrana basal
fina, não apresentam hialinização submucosa e
ocorre presença abundante de mucina ácida nas
glândulas mucosas. Também ocorre um infil-
trado celular principalmente neutrofílico, mas
também podem ser observados linfócitos e plas-
mócitos. Eosinófilos são observados em pequeno
número.38 Enquanto isso, nos pólipos de pacien-
tes atópicos, encontra-se membranas basais es-
pessas, infiltração eosinofílica e mucina neutra.14
Os pólipos nasais parecem ser a manifesta-
ção clínica de um processo inflamatório caracte-
rizado por edema do estroma e um infiltrado ce-
lular variável. Apesar de muitos aspectos deste
processo já terem sido identificados, a causa ini-
cial permanece desconhecida, e na verdade não
se sabe se o fator desencadeante é o mesmo nas
várias situações. Vários tipos de mediadores in-
flamatórios, fatores de crescimento e moléculas
de adesão foram identificadas em pólipos nasais:
histamina, IL-1β , IL-3, IL-4, IL-5, IL-6, IL-8, IFN-γ ,
RANTES, fator estimulador de colônias de
granulócitos-macrófagos, fator de crescimento
básico de fibroblastos, fator de crescimento
vascular endotelial, fator de crescimento-1 seme-
lhante à insulina, fatores de crescimento trans-
formadores alfa-1 e beta-1, fator de crescimento
derivado dos queratinócitos, molécula de adesão
vascular-1, molécula de adesão intercelular-1,
p-selectina e e-selectina.32
A grande quantidade de líquido extracelular
presente nos pólipos poderia sugerir alteração na
regulação de líquidos e transporte de eletrólitos.
Isto poderia ser causado pelos vários mediado-
res inflamatórios presentes nos pólipos que le-
vam ao aumento da permeabilidade vascular,
particularmente histamina. O fator de crescimen-
to vascular endotelial é um potente mediador da
angiogênese e da permeabilidade vascular, e esta
proteína é expressa nos pólipos nasais numa con-
centração muito maior em relação à mucosa
circunjacente.33,34 A proteína CFTR tem um pa-
pel crucial na homeostase dos líquidos nas vias
aéreas, e é geneticamente alterada nos pacientes
com FC. A CFTR também está posicionada de
maneira anômala nos pólipos de pacientes sem
FC, mas o significado disso ainda não está claro,
e pode simplesmente ocorrer devido à inflama-
ção crônica.35
TRATAMENTO CLÍNICO DA
DOENÇA NASOSSINUSAL
O tratamento clínico da doença nasossinusal
ocorre em conjunto com o manejo da doença pul-
monar. Consiste em drogas antiinflamatórias,
antibióticos e medicações de uso tópico.24 Scientia Medica, Porto Alegre, v. 17, n. 1, p. 20-27, jan./mar. 2007
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Medicação antiinflamatória inclui os corti-
cóides tópicos, administrados sob forma de spray
nasal, que diminuem o tamanho e os sintomas
nasais associados aos pólipos.36 Corticoterapia
sistêmica é eficaz no manejo da polipose nasal
no sentido de diminuição dos pólipos, mas seu
uso é restrito a pequenos cursos de tratamento
devido a seus efeitos adversos sistêmicos.32
Estudos recentes demonstraram melhora na
doença pulmonar e na RC em pacientes com FC
que utilizaram macrolídeos, devido às suas pro-
priedades antiinfllamatórias.37 Foi demonstrado
que os macrolídeos diminuem o tamanho dos
pólipos nasais, sendo esta redução proporcional
à redução dos níveis de IL-8 medida por lavado
nasal durante o tratamento com este tipo medi-
cação.38
Antimicrobianos fazem parte do manejo
da RC na FC, e geralmente são dirigidos a
microorganismos comumente presentes nas
vias aéreas desses pacientes, como Pseudomonas
aeruginosa  e  Staphylococcus aureus. Cultura de
escarro bem como cultura de material obtido por
via endoscópica do meato médio podem ser uti-
lizadas para guiar a terapia. Drogas comumente
utilizadas incluem aminoglicosídeos e quino-
lonas, apesar de esta última não ser aprovada
pelo FDA (Food and Drug Administration) ameri-
cano para uso na população pediátrica.39 Outros
antibióticos utilizados incluem piperacilina,
ceftazidime, imipenem e vancomicina. Contudo,
a infecção por Pseudomonas na FC ocorre como
um biofilme, no qual a bactéria torna-se muito
mais resistente, e quanto mais antigo este bio-
filme, maior sua resistência. Estratégias de trata-
mento atuais incluem tentativas de prevenir
ou retardar a instalação desse biofilme, bem
como de suprimir o número e a atividade da
Pseudomonas aeruginosa pelo uso regular de tera-
pia antibiótica agressiva.40
Tratamento tópico com instilação de soluções
salinas é usado com freqüência para higiene na-
sal. Soluções salinas hipertônicas são recomen-
dadas para ajudar na redução da congestão
osmótica da mucosa nasal. O uso de antibióticos
pela via tópica, como a tobramicina em solução
salina, não se mostrou efetivo.41
A dornase-alfa, ou desoxirribonuclease hu-
mana recombinante, é outra medicação tópica,
administrada via nebulização, que tem sido uti-
lizada em indivíduos com FC com resultados
promissores. O DNA extracelular liberado por
leucócitos durante o processo inflamatório na FC
contribui para o aumento da viscosidade do
muco e diminuição da atividade mucociliar, fato
que é inibido pela dornase-alfa. Nas vias aéreas
inferiores, ocorre melhora dos parâmetros de pro-
vas de função pulmonar. Nas VAS, apesar de
existirem poucos estudos, também há indícios de
uma possível melhora da doença nasossinu-
sal. Em pacientes com FC e RC que utilizaram
dornase-alfa no pós-operatório de cirurgia endo-
nasal houve menos edema de mucosa, menor
recorrência de pólipos e menor necessidade de
cirurgia revisional em comparação ao grupo que
não utilizou a medicação.42
TRATAMENTO CIRÚRGICO DA
DOENÇA NASOSSINUSAL
O tratamento cirúrgico da doença nasossi-
nusal na FC é utilizado quando ocorre falha do
tratamento clínico em controlar a doença. A
opção pela cirurgia deve objetivar principalmen-
te o controle dos sintomas, já que a normaliza-
ção da cavidade nasal e dos seios paranasais não
parece ser uma meta atingível. Contudo, há mui-
ta controvérsia quanto as indicações, momento
ideal e extensão da cirurgia. Anormalidades na
tomografia computadorizada nos pacientes com
mucoviscidose são muitas vezes assintomáticas.
Contudo, quando a polipose nasal ou RC vier
acompanhada de dor facial, cefaléia, febre, rinor-
réia purulenta ou exacerbações freqüentes da
doença pulmonar, a cirurgia se faz necessária.
A cirurgia nasal endoscópica é hoje a técnica
preferida, pela excelente visualização e precisão
cirúrgica que oferece.32 Permite uma abordagem
funcional de todas as cavidades paranasais, evi-
tando incisões externas e proporcionando uma
abordagem mais fisiológica. A extensão da cirur-
gia varia conforme o grau de acometimento das
cavidades paranasais. Mesmo nas mãos de cirur-
giões experientes, os índices de recorrência são
altos, pois a cirurgia não acaba com a doença da
mucosa.2
Considerações pré-operatórias especiais em
pacientes com FC incluem a possibilidade de de-
ficiências nutricionais e suas relações com a coa-
gulação. Devido ao envolvimento hepático e à
alteração da absorção de vitamina K, pode ocor-
rer alteração no tempo de protrombina e no de
tromboplastina parcial.2
Do ponto de vista anestésico, é importante
que se evitem medicações anti-sialogogas, pelo
espessamento que causam em secreções já visco-
sas ao extremo. Quando a anestesia geral é ne-
cessária, deve-se utilizar agentes voláteis por per-Scientia Medica, Porto Alegre, v. 17, n. 1, p. 20-27, jan./mar. 2007 25
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mitirem a administração de altas concentrações
de oxigênio inspirado e proporcionarem bronco-
dilatação, diminuição das doses de relaxantes
musculares e redução da hiperreatividade da via
aérea.43
Nas cavidades paranasais de pacientes com
FC a anatomia tem algumas características espe-
cíficas, com implicações cirúrgicas significativas.
O desenvolvimento dessas cavidades ocorre de
maneira diferente nos pacientes com FC quando
comparados a controles sem doença inflamató-
ria nasossinusal. Há uma maior incidência de
hipoplasia ou aplasia de cavidades paranasais, e
ocorre uma menor quantidade de variantes de
pneumatização, como células de Haller ou célu-
las agger nasi. Os seios maxilares costumam ter
suas dimensões reduzidas, o seio etmoidal ante-
rior em geral cresce mais rápido do que o ante-
rior, gerando inversão na relação da extensão do
labirinto etmoidal, e a hipoplasia do seio frontal
está freqüentemente associada à hipoplasia
esfenoidal.44 Abaulamento medial da parede
medial do seio maxilar, bem como reabsorção do
processo uncinado também ocorrem. Hipoplasia
do seio maxilar está associada a aumento da
órbita e a uma localização lateralizada da parede
nasal lateral, fazendo com que ocorra uma maior
exposição da órbita na cirurgia endoscópica fun-
cional das cavidades paranasais. A hipoplasia
das cavidades etmoidais resulta numa lâmina
papirácea mais medial, também aumentando o
risco de penetração na cavidade orbitária. Além
disso, a fóvea etmoidal é mais baixa nas crianças
com FC, aumentando a possibilidade de penetra-
ção intracraniana e fístula liquórica.45 O uso de
endoscópios guiados por computador pode
auxiliar o cirurgião em casos complicados como
estes.
Em pacientes com FC e doença pulmonar gra-
ve, quando o tratamento clínico chega ao seu
limite, considera-se o transplante pulmonar.
Atualmente, as taxas de sobrevida descritas são
de 70 a 80% em um ano, enquanto que em 5 anos
a sobrevida é de 30 a 45%.46 O transplante não é
curativo, e não tem efeito nenhum sobre as ma-
nifestações extra-pulmonares da mucoviscidose.
O sucesso do transplante depende do controle da
infecção após o mesmo. A infecção pós-trans-
plante depende de dois fatores principais: grau
de imunossupressão e exposição a patógenos.
Desta forma, todos os pacientes com FC devem
ser investigados e tratados da melhor maneira
possível com relação à sinusite antes do trans-
plante pulmonar, pois as cavidades paranasais
podem servir como reservatório de bactérias, le-
vando à infecção pulmonar pós-operatória.47
Contudo, a indicação de cirurgia das cavidades
paranasais antes do transplante pulmonar é con-
troversa. As taxas de sucesso de transplante pul-
monar são semelhantes em instituições que ad-
vogam o uso profilático de cirurgia das cavida-
des paranasais pré-transplante pulmonar e em
centros que não utilizam esta estratégia. Isto su-
gere que a cirurgia das cavidades paranasais pré-
transplante não é o fator determinante no desfe-
cho de pacientes com FC submetidos ao trans-
plante pulmonar.39
Os pacientes com FC, até o momento, apre-
sentam uma expectativa de vida relativamente
reduzida, o que faz com que o alívio dos sinto-
mas da doença nasal, mesmo que por um perío-
do curto de tempo, seja de extrema importância
para a qualidade de vida do indivíduo afetado.
CONCLUSÕES
Manifestações da FC no nariz e cavidades
paranasais são extremamente comuns, ocorren-
do principalmente obstrução nasal por polipose
e sinusites.
O melhor entendimento da FC e sua fisio-
patogenia em nível molecular resultou na me-
lhora do manejo clínico e cirúrgico dos pacientes
com mucoviscidose. A chave para o tratamento
da doença nasossinusal em pacientes com FC está
na compreensão de que a doença é de caracterís-
tica inflamatória.
Novos estudos são necessários na busca de
uma compreensão maior dos mecanismos infla-
matórios envolvidos na gênese da polipose na-
sal e RC em portadores de FC, na busca de uma
melhor qualidade de vida para estes pacientes.
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